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   A 22 year old woman visited our clinic with complaints of hirsutism and amenorrhea. 
Laboratory examinations revealed this case to be Stein-Leventhal's syndrome. 
   Fifteen cases of this syndrome were reported up to date in the Japanese literature. 
   Wedge resection of both ovaries brought amelioration of the menstruation six months 
later. 
   The authors would stress that Stein-Leventhal's syndrome is one of the most important 
diseases which cause masculinization of the female in the urological field.
1緒 言
両 側 性 多 嚢 胞 卵 巣BilateralPolycystic
Ovariesにっいては 古 くか ら注 目され て いた
が,1935年Stein及びLeventha1Pによつて
始 めて続発性無月経,不 妊,両 側性多嚢胞卵 巣
及 び男性型発毛,陰 核 肥大等を伴つた一つの症
候群 と して,詳 細に報告 された.
この疾患は比較的稀 とされ,婦 人科 領域に於
て不妊症の重要 な原因の一つ と考え られ るが,
泌尿器科 領域に於て も男性化を来たす疾患 とし
て鑑別上重要で ある.
欧米では,本 疾患について多 くの内分泌学的
研究 が行 われてい るが,原 因は,今 日尚明 らか
ではない.そ の治療 法について も,外 科 的療 法
が かな りの効果 をあげている とはいえ経験 的域
を出ない.一 方本邦 に於 ては,未 だ報告例は15
例を数え るに過 ぎないが,最 近本症候群に対す
る関心 が急速に高 ま りつつ ある.
吾 々は初め副腎性器症候 群を疑つて諸検査を
行つたが,結 局 開腹術 に よつてStein-Leven-








現病歴:初 潮は13才,18才迄 月経は 正常で あつた
が,そ の後消失し,そ の頃か ら四肢の多毛に気づい
た.当初産婦人科医で 注射を 受けると月経が あつた
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が,estrogen及びProgesterone等の 療 法 で 効 果 が
見 られ な くな つ た.dexamethasone1・5mg(1日量)
を約1カ 月間 投 与 した と ころ 月経 様 性 器 出 血 を見 た.
現症:体 格 は大 き く男性 型 を示 し,筋 肉 質 で栄 養 は
中程度 で あ る(図1).四 肢 は多 毛 症 を 呈 し(図2),
髪髭 は女 性 とし ては 多 く,座 瘡 は な い.音 声 は 女性 型
で,乳 房 隆起 は稽 少 な い.陰 核 肥 大 は 顕 著 で あ る(図
3),恥 毛 は濃 いが 女 性型 で あ る.両 署 部 に 褐 色色 素
斑 を認 め る.子 宮 は 萎 縮 し て い るが,卵 巣 腫 瘤 触 診不
能で あ る。
検 査所 見:
血液 所 見=赤 血 球 数510万,白 血 球数4600,Hb96
%,Ht43%,血 圧=140～65mmHg
尿所 見:濁 濁(一),蛋 白(+),赤 血 球(什),白 血 球
(一),細菌(一),血 糖 値'正 常
血 清蛋 白:正 常,BUN;10mg/dl
血 清電 解 質=Na147mEq/1,K3.4mEq/1,C1105
mEq/1,眼底 所見:高 血 圧 性 眼 底(Keith-Wagener
I度)






胸部 レ線像=正 常 後 腹膜 気 体 造 影:断 層 撮 影 に て
左 右副 腎 は非 対 称 的 で あ るが,特 に 肥 大 は 認 め られ な
い(図4).
尿道 撮 景多:Sinusurogenitalis(一)
手 術 時所 見:下 腹 部 正中 切 開 で 開 腹 し,両 側 卵 巣 を
約1/3模状 に 切 除 した.肉 眼 的 所 見 で は,子 宮 及 び 両
側卵 管 は萎 縮 の 傾 向 に あつ た.両 側卵 巣 は梢 々肥 大 し
表面 は平 滑 で 水つ ぼ く張 つ た感 じで,Oyster-white
様 の色調 を 呈 して所 調Stein-Leventhal症候 群 に特
有 と され る所 見 を呈 した(図5).割 面 で数 個 の嚢 胞 を
認め た 。
病 理組織 検査 所 見=診 断:多 嚢胞 性 卵 巣.両 側 卵 巣
には,強 度 に 線維 性 肥 厚 を 示 す 被 膜下 に,atretisch
に なつ た爽 胞 が2～3個 内 在 す るの が認 め られ,そ の
壁は 一部 脱 落 した 所 もあ るが 一 層 の 円柱 上 皮 で 覆 わ
れ,中 に 漿液 性 液 体 を 有 して い た.爽 胞 周 囲 のTheca・
zellenには 稻 々増 生傾 向が 認 め られ,そ の他 間 質 に
は線維 組織 の増 殖 が 著 しい(図6～8).
(附記)現 在 術 後6カ 月 で あ るが,月 経 様 性 器 出 血





された本症候 群の主 な症状 は,続 発性無 月経,
不妊,両 側卵 巣の多嚢胞性変性,多 毛症等 であ
る.そ の後 の多 くの観察例 に よつても基本的 な
変化 は殆 ん ど認め られ ていない.然 し全 ての症
状を必ず呈す るとい う訳では無 く,報 告例 によ
つて各症 状の頻度にかな りの相違が ある.例 え
ばGoldzieher&Green2)によれば1表 の如 く
であ る.彼 ら及 びRoberts&Haines3)らは,
最近Stein-Leventha1症候群を 規定す る根 拠
が果 して これ らの臨床症状 にあるのか,或 いは
















Steinら・6)によると,両 側卵 巣に於け る多嚢
胞,被 膜肥厚,間 質線維組織 の増殖,hyperthe-
cosis及び これ ら細 胞のmitosisとルテイ ソ化
等が典型 的組織像 である.こ の説はその後一 般
に 認 め られ て い るが,Roberts&Haines3,
BaileyS》ら は,臨 床 的,生 化学的 にStein-
Leventha1症候群 と 診断 され た 婦人 の 卵巣 に
常に多嚢胞変化が ある訳ではない と報告 してい
る.Jeffcoate4)は本症候群124例中78例 に,
両側多嚢胞卵巣を確認す る事がで きなかつた.
Goldzieher2)らは同 じ患者で も卵巣に より,又
同 じ卵巣 でも場所に よつて顕微鏡的所 見が違 う
事を指摘 している.以 上の如 く.病 理学的所 見
に関 しても異論が無い訳ではない 卵巣の肉眼
的所見は 以前 か ら 非常に 特 徴的 とされて お り
Jaw7)らに よれば,Oyster-white,glistening(ピ
ヵ ピカ光 る),tense(強く張つ た)な ど と表現
























































照的なのは,ホ ル モン排泄 パ ターソが確立 して
お り,そ の為 に診断が比較 的容 易につ くとい う
事で ある.す なわち 尿中17-KS値 及びpre-
gnanetriol値は高 を示す.そ の原因につV・て
は,現 在認 められ ているTailerらの説に よれ
ば,先 天的酵素欠陥 に もとず くとされ てい る.
17-OH-progesteroneからhydrocortisoneを生
成す る過程が21-hydroxylaseとい う酵素の障
碍 によ り阻害 され,ユ7-OH-progesteroneが大
量 に産 出され,こ の物質 はhydrocortisoneと
異 りACTH分 泌抑制 作用が無 い為に,ACTH
生成増加を来 して悪循環 が起 り益 々17-OH-pro-
gesteroneが増す これがandrogenに代謝 さ
れ て 男性化 の原 因にな り,尿 中 には17-KS,
pregnanetrio1として排泄 され る.治 療法 とし
てはcortisone系薬剤投与 が効 果ある.こ れに
よつ て不足 した91ucocorticoidを補給 し,一 方
ACTHの 産生 を抑制 しそ の結果17-KSやpre-
gnanetriol排泄 を減少 させ る.反 対に,ACTH
を投与す る と増 加す る,上 記 の 作 用はCo「ti-
sonesuPP「essiontest及びACTHstimula-
tiontestとして,副 腎皮質増生 と 腫瘍の鑑別
に利用 され る.皮 質増生 に於 いては陽性である
が,腫 瘍 の場合は は反応 しない.
次に鑑別を要す る 疾患 としてCushing症候
群が ある.副 腎異常 に よる代謝 障碍 が原因 とさ
れてい る.診 断は,顔 面及 び躯 幹の肥満,多 毛
症,無 月経,皮 膚萎縮,疲 労,脱 力感等特有な
臨床症 状に よる.
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次には卵巣 の男性化腫瘍 が問題 とな り,穎 粒
膜泰膜細胞腫,男 化胚 細胞腫等数種が数 え られ
る.Stein-Leventha1症候 群が両 側性 であるの
に対 し,殆 んどが片側性 で あ り大 きさは種 々,
大体良性かつ非常に稀で ある.
その他一応鑑別すべ き疾患 としては,甲 状腺
機能低下,視 床下部腫瘍,松 果体腫瘍 等が あげ
られる.
原因特 に内分 泌学 的考察:
本症候群の原因については,多 くの学者 に よ
って内分泌学的研究が行われ,種 々の説が ある
が未だにはつ き りとした結論はな い
まずStein及びLeventhal1)は,卵巣 病変
の原因は下垂体前葉 ホル モソの刺激 に因 ると考
えた.現 在 に於 いては,卵 巣 か らの男性ホル モ
ンの異常分泌 は,下 垂体更 には視床下 部,副 腎
等が関係する広 い内分泌学的機能 不全の一つ の
現われであ るとす る観方 が有力であ る.
下垂体前 葉 ホル モン としては,FSH及 び
LHが 問題 とされてい る.
まずBaileyli)はFSH及びLH間 の均衡失
調説を となえ,特 にFSH不 足 が著 るし く,LH
が優勢になった状態が一次的原因で あつ て,そ
の結果卵巣 の進行性病変を来たす.然 し,両 ホ
ルモソ変化 は軽度 で,現 在 のホルモ ン定量 では
証明出来 ない とした.
次にLHを 原 因 として 重 視す る 説につい て




を示 さず に高値を維持 し,こ れ は男性型 タイ プ
に相当する.Barracloughはこれ を=視 床下 部
の男性化.と 呼 んでいる.GreenblattiS)は,





を悪化 させる事 を証 明 した4,.
これに対 してFSH優 位説 を とる学者 も居 り,
EvanscC}Riley13)はFSHの連続的 な 卵巣 刺
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激 と,排 卵及び黄体化 を起すには 不充分 なLH
分泌が 本症 の 原因で ある とした.Mahesh&
Greenblattの実験 では,FSHに よつて正常卵
巣 に於 いては,17・hydroxy-progesterone等の
分 泌が 増 加 し,本 症候群 に於いては,dehy-
droepiandrosterone(DHA)分泌が増 した とい
うの
以上現在言 い うる事 は,gonadotrophin分泌
の増減 が卵巣 に影響 を与 えて,ホ ルモン産生 の
異常 を来 たす とい う程度である.
最近 間脳下垂体 系に,本 症 の原 因を求 める考
え方 があ る.Greenblattらは,視 床下部 に作
用す る と 考 え られて い るClomiphene叉は
MRL投 与に よつ て排卵 を誘発 させる事 に成功
した.更 に中枢神経系 とhypophyseの密接 な
関係か ら,あ る種の大脳皮質への刺激が原因 と
な り得 る可能性 も考 え られ てい る.実 際ner-
vousshock及び感情 的混乱に続 いて 本症候群
が起つた とい う報告が ある.そ の他遺伝的関係
も言われ ている.
副腎 の関与 に就 いては,異論の無い所 であ る.
Jeffcoate4)は,先天性副 腎皮質 増生 又は 腫瘍
の患者 で,本 症 に 似 た 卵巣所 見を 経験 してい
る.生 化 学的に も,副 腎由来のdehydroepian-
drosterone等が 本 症に於いて,尿 中に増加 し
てい る 事が 明 らかであ る.本 症 例に 於いて も
dexamethasome投与 によっ て月経様性器出血
を来 た した点,副 腎 の関与 を暗示す るもので あ
る.然 し,副 腎はあ く迄二次的 な原 因 と考 えら
れ ている.そ の他 甲状腺機能異常 が,原 因だ と
する説 もあ る16)
勿 論,卵 巣 自身に原因が あるとい う説 は,両
側卵巣 の模状切除が本症に効果が ある点な どか
らも古 くか らあ り,例 えばReynoldsらの血 管
説が ある.又Jngersol1ら14)は,本症候群の
12例に於 いてFSH値 は正常で あ り,卵 巣皮質
に膠質性変化 が起 り排卵 を抑制 する という機械
説 を出 した.そ して卵 胞膜 細胞 が増殖 して,男
性 ホルモ ソを 産生 する と考 えた.Schippe1ら
も,卵 胞膜 細胞に一次的な原因が あると考えて
いる.
いずれにせ よ,男 性化傾向 に対す る卵胞膜細
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胞 の意義 は,近 年高 く評価 され ている,然 し,
thecace11がandrogen産生 に 直接 たず さわ
っ ているとい う説 に対 しては反対意見 もある.
Jayleは,過剰 にestrogenを分泌 している多
嚢胞卵巣 と,過 剰 にandrogenを分泌 している
多嚢胞卵巣 との間 に,組 織学的相違が無かつ た
と 述 ぺ て い る4)Roberts&Haines3)は,
ovarianandregenを過剰に分泌 してい る卵巣
とそ うで ない卵巣 の 問で,thecosisの程 度 に
差異を認めなかつた.
本 症候 群に於け る,多 毛症等男性化を起す直
接の原因 とな るホルモ ン物質に関 して も,未 だ
明 らかでない.尿 中17-KS,estrogen,gonado-
trophine等はいずれ も正常値 を示 し,手がか り
とはな らない.然 し,最近卵巣に於け るsteroid
代謝に関す る研究 が急速に進んで,酵 素異常 と
い う事 が注 目され 出 した.Axelrod&Goldzie-
heri7)の実験 に よれば,本 症候群 に於 いて酵素
系の異常に より,卵 巣でのestrogenへの生合
成が障害 され,一 方DHA,testosteroneなど
の蓄 積が起 り,男 性化 の原 因になるであろ うと
されてい る.Leventhal12)も,尿中17-KS,と
して測定 され ないtestosteroneが問題 である
とし,progesteroneからtestosteroneが産生
され る とい う可 能性 を 説いて い る.Barrac-
10ughは,testosteroneを未熟な ラッ トに投与
して,LHの 周期 的 分泌に 失調を 起 させ てい
る12)又,Goldzieher2)にtestosterone投与
が卵巣被膜 の典型的 な肥厚 をもた らす とい う事
を動物実験で確めた.
ともあれ本症候 群に於い ては,卵 巣外か らの
内分泌的影響 に よつ て,卵 巣 内にandrogen優
位 の変化が起 り男性化 を来 たす とい う事 が言い
うる.
治療 法及 び予 後:
治療 法 としては大量 のstilbestrol,甲状腺製
剤等 の投与 が行 なわれ,下 垂体 や卵巣 の レ線照
射 が効果 がある とい う説 もあつ たが現在 では認
め られていない.
Cortisone系薬剤 も無効だ とい う事 になつ て
いるが,副 腎 の関与が問題 になつ て来 て,再 認
識 されている.Taymors)は,外科的療法 との
併用を主張 してい る.本症例でdexamethasone
投与 に よつ て,月 経様性器 出血 を見た事は注 目
に値 いす る.
一 般に本症候群 の唯一 の治 療法は,両 側卵巣
の模 状切 除で あるとされ てい る.こ の手術は初
め,厚 くなつた卵巣被膜 を取 り除 き,排 卵を可
能 に しよう という 考 えか ら 行 なわれた.後 に
は,あ る異常 な卵 巣組 織を除去 して,下 垂体 と
の相互作用 の改善 を もた らそ うという仮定が な
され ているが,未 だにはつ き りと した説明はな
い.
両側卵巣 の撰状切除 の効果に関 しては大凡70
～80%の正常 月経 出現,妊 娠の機会あ る者の中
の70～80%の 妊娠が 期待 出来 ると いわれてい
る.例 えぱSteinらに よれば,本 症の96例に
手術 を行つ て95%が 月経 正常 とな り,71例中
88.7%に妊娠 を見 た とい う.然 しこの効果にっ
いて も,報 告 者に よつ て評価 の仕方 に非常な差
があ る.Goldzieher&Greenz)の文献的考察
では,正 常 月経 を発来 した者は6～93%,排 卵
誘発 が57～77%,妊娠率は13～95%となつてい
る.
この外科 的手術で効果 をあげた症例が,姑 息
的方法 に よつて も治癒 した のではないか とい う
疑問が 残 る.Jeffcoats4)は,襖状切除が失敗
した者 の50%が,姑 息 的方法で軽快 した と報告
して いる.更 に彼 に よれば,卵 巣の病変は可逆
的で あつ て,自 然治癒 す る者 がかな り居 るので
はないか とい う.
本症候群 の治療 に際 して,.外科 的療法は最後
に試 み られ るべ きで あっ て,ま ず他 の療法が充
分 な され るべ きで ある。Greenblattらの例の
如 く,clomiphene,humangonadotrophinな
どに よつて卵 巣機能不全 を治す事が,将 来 の夢
である.、
IH結 語
1)22才の未婚女性 で,両 側卵巣の襖 状切除
を施行 した,Stein-Leventha1症候 群の}例 を
報告 した.現 在経過 観察中で あるがi術 後6カ
月 目に月経様性器 出血 を見た.
2)本症につい て,主 として臨床酌,病 理学
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